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Introduction: Most forms of congenttal and acquited deatness re
sults from damage to cochlear hair cells or their associated neurons.
Although regeneration in the auditory organ is limited, isolation of
stem cells/progenitor cells {(SPC) properties have been reported for
cells from the mouse inner ear sensory epithelium, including co-
chlea supporting cells. In pon adherent culture conditions these cells
can self-renew and form otospheres, floating cell colonies expressing
inner car progenitor markers. Cochlea supporting cells are primary
targets for inducing hair cell regeneration and are also the primary
expression site of Connexin 26 (Cx26) gap junction protein, where it
plays roles in maintenance of the endocochlear potential. Mutations
in the G/B2 gene that encodes Cx206 are the Most common cause
ol nonsyndromic inherited deafness in humans. Therefore, studies
on Cx26 may help elucidate not only the inner ear physiology but
also the regeneration potential of its supporting cells. Objective: In-
vestigate the expression of connexin 26 in suspension cultures of
mice dissociated organ of Corti SPC. Methods: Cells from orpan of
Corti of mice with postnatal day two (P2) were surgically isolated
and cultivated under non-adherent conditions. Cultures were main-
tained for 2 days in vitro (2DWV) in a defined medium composed of
DMEM:F12 (1:1) supplemented with 1X B27, 1X N2, 1X glutamine, 1X
wsuling transferrin and selepium (175), 20 ng/mL humam epidermat
arowth factor (EGF), 10 ng/mL basic fibroblast growth factor (bFGF)
{atl from Invitrogen) and ampicillin at 0.3 ug/mL {Teuto), at 37 "¢ and
y% €02, The primary antibodies connexin 26 (1:100) LZymed), mu
sashi {1100) (Abcam} and vimentin (1:100) (Abcam} and secondary
antibodics Alexa Fluor 488 and 546 (1:400) (Invitrogen) were used on
indirect immunofluorescence of culture cells (2DIV) with DAPI as nu-
clei staining, Musashi and vimentin are markers of SPC and cell cycle
division, respectively. Images were acquired by fluorescence micros
copy (Axioplan, Carl Zeiss) using a software 10 collect digital images
(Isis Fish Imaging Meta System) and confocal microscopy (LSMs510,
Carl Zeiss). Results: We obtained suspension cultures from mouse
{P2) dissociated organ of Corti cells. In previous studies we have
characterized mouse otosphere cell expression pattern using stem
celt markers, such as Sox2, and specific inner ear cell subtype mar
kers {Oiticica et al. Journal of Translational Medicine 2010,8:119). In
the present study we demonstrate that otospheres within two days
in vitro express Cx26 besides other established markers, musashi
and vimentin, Different studies have shiown that disunct human con
nexin paralogs are expressed in human embryonic stem (£$) cells,
and there is evidence suggesting that connexins play a 1ole in the
maintenance of human €S cell pluripotency (Ke et als., 2013). Con-
clusion: Although further phenotyipic characterization of otesphere
celis is necessary, our demonstration for the first time that Cx26 is
expressed in cultured mouse organ of Corti floating cells supports
the hypothesis that the connexio protein family may be functional in
pluripotency maintenance.
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Introduccién: La hipoacusia nearosensarial no sideéimica dutosémi
ca cecesiva (HNNSAR) es una condicion heterogénea para la cual han
sido reportados hasta 1a fecha 142 laci v 40 genes de herencia recesiva.
une de estos genes, OTOF locus DENBo (dealness del mglés: sorders,
herencia recesiva y locus No: ), codifica para otoferlina, proteina de
unitn a calcio intracitosolico, que anclada en ta membrana plasmatica,
participa en la exocitosis de las vesiculas sinapticas en las (élulas cilia
das internas de la coclea. Mutacienes en OTOF son causa de neuropalia
auditiva hereditaria. Material y métodos: Se estudiaron treinta familias
argentinas no relacionados entre si, con HNNSAR de grado variable para
la mutacion p.GinB29X, muy frecuente en la poblacion espanola. Lo que
implica analizar los a8 exones « las UTRs tuntransfation regions), Fsios
pacientes integran la cohorte de un estuidio multicéntrico realizado por
spaiia, Colombia y Argentina, Resultado: Sélo cuatro, de 1as treinta ls-
milias argentinas, presentaron nigtaciones en el gen O10F Ties de ellos
son heterocigotas compuestos: dos heterocigotas compuestos para las
mitaciones p.Glng2gX/ . 2905_2923delins L TCCGAGLGLA y ung heterocipo
12 compuesto para 1as ¢.4227 + 16 T/c.2905 2923delinsCICCGAGCLA,
Una familia con tres hijos serdos de la misma cohotte, resultd homo
cigota para la mutacién ¢.4227 + 16 - 1/¢.a227 + 1G> T, Eslas dos (4l
1HmMas 16,4227 v 1G> T{c.2905 2923delinsCTCCGAGCGUAY, resultaron
nuevas mutaciones patogénicas, no reportadas hasta hoy en ta h
teratura. La mutacion ¢.4223 « 16+ T resulta de un cambio vn el si
tio de conte y empalme de union del exdnfintedn 35; mientras que la
mutacion ¢.2905 2923delinsCICCCAGLGCA oy una insercion delecion
en el exdn 26, £l analisis de haplotipos para marcadores relaciona
dos al gen OTOF sugicre un efecto fundador para la novel mutacién
€.2904_2923delinsCTCCGAGLGCA. Fucron implamados cocleares a cinco
pacientes, de los cuales tres son hermanos aue hereddron fa nueva
mutacion en homocigosis (¢.a22) « 16 Tir.a227 + 1G> T) Conclusién:
£stos resuitados confirman gue las mutaciones en ol pgen OTOR correla
conan con sordera nenrosensornal no sindmmica, prelingual y profunda,
y sugieren ademas que 0s1as mutaciones son la mayer causa de nen
ropatia auditiva hereditaria, por 1o que ¢l diagndstico genético en esias
individuos debe ser dirigido al gen OT0F En fas pruehas audioldgicas se
observaron buenas ganancias auditivas en relacian a umbrales tonales
en estos pacientes con IC y mutaciones en OTOF Y de moderada a buend
performance en discriminacion de bisilabicas y trisilabicas en los pa
centes implantades cocleares, en dicecta relacién al tiempo de uso del
dispasitivo y de la calidad de la rehabilitacion de audicion y lenguaje
cfectuado.
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Introduccion: Las mediciones de frecuencia de resonancia (RFA) permi
ten la posibilidad de niedir v establecer tendencias de estabitidad e
los implantes durante el tiempo de osteeintegracion, empleando la me
dicién de 1a resonancia del abutment en un campo magnético de un
vom, en el cual el grado de mevimiento Wibracién) es inversamente
proporcional a da estabilidad del pilar. Objetivo: Identificar y ¢valuar es:
tabilidad primaria y tendencia de la estabilidad secundaria de implan-
te osteointegrado BAHA™. Material y métodos: Estidio prospectivo en
pacientes implantados con ¢l sistema anditivo osteomtegrado (BAHA™)
en quienes realizamos medicion de estabilidad del implanie mediante
el cociente de estabilidad (15Q) durante ta city pia, al mes, 3, 6y 12
meses. Resultados: Se presenta el resultado coeficiente de estabilidad
del implante (1SQ) en el acto operatorio (estahilidad mecanica), v luego
en primer control, en {a adaptacion, a los meses dos, tres, seis y doce
desde la cirugia (estabitidad biolégica) del grupo de pacientes que tie-
nen un BAHA® . Discusion: Los resultados en el analisis de frecuencia de




